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Angiosarcoma cutaneo

Cutaneous angiosarcoma

Carla Minaudo'

RESUMEN

El angiosarcoma (AS) cutdneo es una neoplasia maligna poco fre-
cuente (1,6% de los sarcomas cutaneos) y uno de los tumores de la
piel mds agresivos y de peor prondstico.

Tiene un origen celular mixto: vascular hemético y linfatico.

(asi la totalidad de los casos de angiosarcomas cutdneos (ASc) tienen
tres patrones de presentacion: el angiosarcoma idiopatico de la piel de
la cabeza (ASpc), el angiosarcoma asociado a linfedema crénico (ASlc)
y el angiosarcoma secundario a radioterapia (ASrt). Asimismo, pueden
observarse en la piel (con menor frecuencia), AS sobre otros teritorios
0 patologias predisponentes y AS de localizacion visceral, en los que el
compromiso cutdneo puede ser el primer signo para el diagndstico.
Aunque la rareza de esta patologia y de sus variantes dificulta esta-

ABSTRACT

Cutaneous angiosarcoma (AS) is a rare malignancy (1.6% of cutaneous
sarcomas). However, it is one of the most aggressive tumors with the
worst prognosis in the skin.

It has a mixed vascular cellular origin: hematic and lymphatic.

Almost all cases of cutaneous angiosarcomas have three patterns: an-
giosarcoma of the face and scalp, chronic lymphedema associated an-
giosarcoma, and post-radiotherapy angiosarcoma. AS on other territo-
ries or predisposing pathologies, can also be observed on the skin (less
frequently), as well as visceral AS, in which cutaneous involvement may
be the first sign for diagnosis.

Although the rarity of this pathology and its variants make it difficult
to establish a unified treatment, a better survival has been observed in
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blecer un tratamiento unificado, se ha observado una mejor sobrevi-
da en los pacientes con terapia multimodal, que combina cirugia con
quimioterapia y radioterapia.

Entre las novedades terapéuticas se mencionan, por un lado, el uso creci-
ente de betabloqueantes como adyuvantes para reducir el volumen tu-
moral. Por otro lado, la perfusion del miembro aislado se propone como
alternativa a laamputacion en el sindrome de Stewart-Treves (ST-T).
Palabras clave: angiosarcoma cutaneo, angiosarcoma de la piel de
la cabeza, angiosarcoma posradioterapia, angiosarcoma asociado a
linfedema, sindrome de Stewart-Treves.
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patients with multimodal therapy, combining surgery with chemother-
apy and radiotherapy.

Among the therapeutic novelties are mentioned, on the one hand, the
increasing use of beta-blockers as adjuvants to reduce tumor volume.
On the other hand, isolated limb perfusion is proposed as an alternative
to amputation, in the Stewart-Treves syndrome (ST-T).
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INTRODUCCION

El angiosarcoma cutdneo (ASc) es una neoplasia ma-
ligna poco frecuente, que constituye alrededor del 1,6%
de los sarcomas cutdneos. Sin embargo, es uno de los tu-
mores de la piel mds agresivos y de peor pronéstico. Tiene
un origen celular mixto: vascular hemdtico y linfdtico.

Casi la totalidad de los casos de ASc tienen tres pa-
trones de presentacién: el angiosarcoma idiopdtico de
la piel de la cabeza (ASpc), el angiosarcoma asociado a
linfedema crénico (ASlc) y el angiosarcoma secundario
a radioterapia (ASrt). Con menor frecuencia, pueden
observarse en la piel angiosarcomas sobre otros terri-
torios o patologfas predisponentes y angiosarcomas de
localizacién visceral, en los que el compromiso cutd-
neo puede ser el primer signo para el diagndstico.

CLASIFICACION

El 60% de los angiosarcomas (AS) son cutdneos,
aunque pueden surgir en otros tejidos: hueso, higado,
mama, bazo y corazdén'.

Casi la totalidad de los casos de ASc tienen tres pa-
trones de presentacién: el angiosarcoma idiopdtico de
la piel de la cabeza (ASpc), el angiosarcoma asociado a
linfedema crénico (ASlc) y el angiosarcoma secundario
a radioterapia (ASrt)%. El ASlc y el ASrt también se
conocen como AS secundarios’.

Con menor frecuencia se pueden encontrar: AS
asociado a fistula de hemodidlisis 0 a materiales im-
plantables® y el compromiso de la piel por un AS vis-
ceral (como el del parénquima mamario). También es
posible observar AS en pacientes inmunosuprimidos y
con enfermedades genéticas predisponentes (véase el

apartado Etiopatogenia)*® (Tabla 1).

EPIDEMIOLOGIA

Los AS son neoplasias malignas poco frecuentes.
En general, los sarcomas no superan el 5% de las enfer-
medades malignas de la piel. De ellos, el ASc es uno de
los menos observados: 1-2% de los sarcomas’” y 10%
de los sarcomas de la cabeza y el cuello®.

Entre los sarcomas cutdneos, los AS ocupan el
quinto lugar en frecuencia luego del sarcoma de Kapo-
si (SK), el dermatofibrosarcoma, el fibrohistiocitoma
maligno y el leiomiosarcoma’.

En cuanto a los subtipos, en las estadisticas clésicas, el
ASpc es el mds frecuente con més del 50% de los casos’,
en segundo lugar se encuentra el ASrt y, mds alejado, con
un 5-10%, el ASIc'. M4s recientemente, se ha observado
un incremento en los casos de ASrt en la mama debido
a la utilizacién de la cirugfa conservadora del cdncer con
radioterapia posterior, con tendencia a ocupar el primer
puesto en frecuencia en algunas series''.

63

PREDOMINANTES

AS de la piel de la cabeza
AS secundario a radioterapia
Sindrome de Stewart-Treves

INFRECUENTES

Sobre radioterapia en otras localizaciones (no mama)

Sobre otros tipos de linfedema crénico:

- Congénito

- Adquirido

- Asociado a obesidad

- Filariasis

- Otras cirugias con vaciamiento ganglionar
- Erisipela de repeticidn

AS asociado a fistula de hemodialisis

AS asociado a materiales implantables

AS asociado a sindromes genéticos:

- Anomalias vasculares: sindromes de Klippel-Trénaunay-Weber y
de Maffucci

- Alteracion de reparacion del ADN: XP, BCRA 1-2

- Neurofibromatosis

AS visceral con manifestacion en la piel:

- AS primario de mama

TABLA 1: Variantes del angiosarcoma cutaneo.

ETIOPATOGENIA
Etiologia y caracteristicas moleculares

Los factores relacionados con la aparicién de AS
incluyen la radioterapia (RT) el linfedema previos y la
exposicion a carcinégenos como policloruro de vinilo
(PVQ), tricloroetileno, torio, diéxido de arsénico y ra-
dio™. Aunque es discutido, la exposicién solar se relacio-
na con el ASpc®®. Otros son las fistulas de hemodidlisis y
algunos tipos de material quirtrgico implantable®.

La inmunosupresién por HIV o iatrogénica en el
trasplante renal también se han relacionado con AS de
localizaciones infrecuentes’.

Asimismo, los pacientes con sindromes genéticos,
como neurofibromatosis, sindrome de Maffucci, xe-
roderma pigmentoso y sindrome de Klippel-Trénau-
nay-Weber, y los pacientes con mutaciones del BCRA
1 y 2 muestran predisposicién al desarrollo de AS™ ™.
En este caso, aparecen a edades mds tempranas'.

En cuanto a la oncogénesis, los AS son tumores muy
complejos y heterogéneos. Se produce una desregulacion
de multiples vias del desarrollo del endotelio vascular y
también de vias oncogénicas comunes a otros tumores'.

Entre las anomalfas, las mds significativas son las
mutaciones de P53, VEGFR2 (receptor del factor de
crecimiento endotelial 2) y PTPRB (receptor B de
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la tirosina-fosfatasa); la pérdida de funcién de la fos-
folipasa C-gamma 1 (PLCG1) y la amplificacién de
VEGFR3 y del oncogén c-MYC (que se observa casi
exclusivamente en los pacientes con ASrt y ASlc, pero
no con ASpc)'’.

Las otras vias oncogénicas implicadas son multiples
e incluyen: Notch, MAPK, PI3K/AKT/mTORY.

ANGIOSARCOMAS DE LA PIEL DE LA
CABEZA-ANGIOSARCOMA DE WILSON JONES

Descrito por primera vez por Caro y Stubenrauch en
1945, fue Wilson Jones, en 1964, quien publicé informa-
cién detallada de los aspectos clinicos e histopatolégicos de
esta variante de ASc, a la que se le dio su nombre'®.

Son tumores infrecuentes. Aunque més del 50% de
los AS afectan la cabeza y el cuello, representan solo el
0,1% de los cdnceres de esta regién’.

Se observa casi exclusivamente en las personas mayores
de 60-70 anos. Es excepcional en las menores de 50 anos.
Es dos veces mds frecuente en los varones”. Este tumor
afecta principalmente (90%) a pacientes caucdsicos, con fo-
totipos de piel clara, y a orientales, y es raro en otras etnias®'.

El ASpc suele iniciarse como una mécula de pocos
centimetros, eritematovioldcea o eritematoparduzca, de
contornos imprecisos, asintomdtica. Aumenta de tamafo
con una progresion excéntrica irregular, que deja dreas con
apariencia clinica de piel sana y tiende a sobreelevarse (pla-
ca); la superficie puede adquirir aspecto de piel de naranja
(Fotos 1y 2). Evoluciona hacia la formacién de tumores y
lesiones purpricas, ulceradas y sangrantes™.

Los més avanzados pueden complicarse con sangra-
do, infeccién secundaria e infiltracién dsea, lo que dificul-
ta determinar clinicamente la extensién de las lesiones’.
Es posible la observacién de tumores desde el inicio™.

Si bien las lesiones pueden ser Unicas, es caracteris-
tica la multifocalidad, con satelitosis, que se observa de

inicio en un tercio de los pacientes?®.

FOTO 1: Angiosarcoma de la piel de la cabeza. Tumor de aspecto maculoso.
Borde de avance frontal, rojo violdceo.
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FOTO 2: Angiosarcoma de la piel de la cabeza. Placa eritematosa en el cuero
cabelludo que se extiende hacia la frente, con un borde irregular, violaceo, de
aspecto equimotico.

Compromete principalmente el cuero cabelludo, pero
una cuarta parte se observa en el rostro” y puede exten-
derse al cuello, o afectar de manera aislada los parpados®.
También se publicaron casos de pacientes cuyo cuadro cli-
nico semejaba un rinofima” o cuadros de alopecia®.

Los ASpc de gran tamafo pueden desencadenar
coagulopatia por consumo y trombocitopenia®.

Diagnéstico y diagnéstico diferencial

Es frecuente que en esta patologia se produzca un re-
tardo en el diagnéstico de 5 a 12 meses® porque inicial-
mente las lesiones pueden tener una apariencia benigna
y suelen confundirse con equimosis o hemangiomas.
Mis tarde, el proceso evoluciona hacia la necrosis y la
sobreinfeccién, por lo que puede aparentar procesos de
tipo infeccioso, bacteriano o fingico. Otros diagndsti-
cos diferenciales son rosdcea, carcinomas queratinociti-
cos, fibroxantoma atipico y melanoma'’.

Para apreciar mejor la extension clinica de la lesién
puede recurrirse a la maniobra de inclinacién de la ca-
beza, colocindola entre las rodillas durante 5 a 10 se-
gundos, tras lo cual las dreas comprometidas se tornan
mids eritematovioldceas. Ademds de una mejor delimi-
tacién clinica de los bordes, permite revelar dreas de
compromiso subclinico antes de realizar la maniobra®’.

En cuanto al estudio histopatolégico, siempre que
sea posible deben realizarse biopsias por mapeo, a fin
de definir los mdrgenes con mayor precisiéon'?.

El ASpc puede confundirse con patologias banales.
Las lesiones contusiformes en el cuero cabelludo y
la cara en los pacientes afosos deben poner bajo

sospecha el diagnéstico de angiosarcoma.
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ANGIOSARCOMA POSRADIOTERAPIA

Aunque este tipo de AS puede ser secundario a RT
por distintas condiciones, el mds frecuente es el asocia-
do al tratamiento del cdncer de mama.

El riesgo de ASrt en las pacientes sometidas a una
cirugfa conservadora y RT por cdncer de mama es de
0,1-0,3% (a los 5 afios) y hasta 1% (a los 10 afios)*.
Aunque es un porcentaje menor, puede reflejarse en
un nimero significativo de pacientes debido a la cre-
ciente frecuencia del cdncer de mama y a que este tipo
de enfoque terapéutico es el de eleccidn en las tltimas
décadas (contra la mastectomia radical)?.

El tiempo entre la RT y el desarrollo del ASrt pue-
de ser de entre 2 y 40 afios, con relacién inversa con
la dosis de radioterapia recibida, aunque la mayoria se
observa en un promedio de 6 afios**.

La presentacién clinica incluye desde méculas eri-
tematovioldceas o equimdticas, o placas difusas infil-
trativas, hasta papulonédulos y lesiones ulceradas (Fo-

tos 3 v 4). Es tipica su presentacién sobre la cicatriz
y p p

de la mastectomia, aunque es posible que surja en la

periferia del campo de radiacién®.

FOTO 3: Angiosarcoma posradioterapia. Tumor multifocal. Lesiones en forma de
maculas y placas violdceas, con crecimiento excéntrico. Algunas de forma anular.

FOTO 4: Angiosarcoma posradioterapia. Placas infiltradas con aspecto de
piel de naranja.

Puede haber radiodermitis preexistente, pero no en
todos los casos. Las pacientes no tienen evidencia de
linfedema?.

Diagnostico diferencial

Ademds de lo enunciado en el ASpc, se destacan
aqui dos patologias especiales. La mds importante es
la proliferacién vascular atipica sobre la piel irradiada
(PVART). Se da principalmente en las mujeres, pos-
terior a RT por cdncer de mama. Se presenta como
tumores s6lidos de color piel o eritematovioldceos, a
veces de aspecto vesiculoso. El tiempo de desarrollo
después de la RT es menor, habitualmente de 3 o 4
afos. El patrén histopatolégico no es destructivo. La
identificacién del oncogén MYC puede servir para dis-
tinguirlos, ya que suele ser positiva en el ASrt y negati-
va en la PVART?53%,

Otro diagndstico diferencial se planea con el AS pri-
mario del parénquima mamario, que se ve en mujeres
mds jévenes (30-40 afios) y puede manifestarse como
una lesién maculosa de color rojo violdceo en la piel re-
gional. No es radioinducido y tiene mejor prondstico”.

ANGIOSARCOMA ASOCIADO A
LINFEDEMA-ANGIOSARCOMA DE
STEWART-TREVES

En 1948, Stewart y Treves describieron el AS del
miembro superior en pacientes con linfedema posmas-
tectomia con linfadenectomia axilar (ST-T). El 90%
de los ASlc son de este tipo.

El ASlc es la variedad menos frecuente de ASc. En las
mujeres con mastectomfa radical y vaciamiento, se calcu-
la una incidencia de 14% de linfedema y de 0,07-0,45%
de AS asociado®.

Su observacién ha disminuido, dado que las mas-
tectomfas radicales son menos frecuentes y se han per-
feccionado los métodos para prevenir el linfedema®.

La edad habitual de las pacientes es de 60 a 70
afios, con un intervalo hasta su desarrollo de entre 4 y
30 afios, con un promedio de 10 afios.

El miembro afectado tiene linfedema de mayor o
menor magnitud.

El ST-T se presenta como placas eritematosas, lige-
ramente infiltradas o como tumores violdceos, de con-
sistencia firme, con tendencia a coalescer, que sangran
con facilidad o se ulceran. Suele iniciarse en el brazo
y extenderse con rapidez y en forma distal y proximal
sobre la extremidad, a la que puede comprometer en
su totalidad y avanzar hacia el térax®.

Usualmente se reserva el epénimo de Stewart-Tre-
ves para los casos de ASlc en el miembro superior aso-
ciados con cirugfa por cdncer de mama antes descritos.
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Ademds, hay otras causas de linfedema que pueden
relacionarse con ASlc, como otras cirugfas con vacia-
miento ganglionar, filariasis, erisipela de repeticién,
linfedema asociado a obesidad (linfedema masivo lo-
calizado), linfedema crénico idiopdtico (sindrome de
Kettle) y linfedema congénito (sindrome de Milroy)?.

Los AS asociados a linfedema congénito se observan
en pacientes mds jévenes, menores de 40-50 afos, con el
antecedente de linfedema crénico por mds de 20 afios®.

Se propone como etiopatogenia particular para los
ASlc que en el territorio de estasis linfética se secretan fac-
tores de crecimiento como el VEGE con potencial deri-
vacién en una angiogénesis atipica. Ademds, el linfedema
impide el trifico normal de células dendriticas y promue-
ve un ambiente de inmunosupresién, con aumento de la
IL-10. La inflamacién crénica de ese territorio también
puede contribuir al desarrollo de neoplasias®’.

Diagnéstico y diagnéstico diferencial

Algunos de los diagnésticos diferenciales mencio-
nados son: SK, angioedema, equimosis, granuloma
pidgeno, linfangiectasia, angioendoteliomatosis, mela-
noma y carcinoma de mama metastdsico.

El mds significativo es el SK porque tanto la clinica
como la anatomfa patolégica pueden confundirse. La
inmunohistoquimica para HHV-8 puede ser la tnica
forma de distinguirlos: el SK es positivo mientras que
el AS es negativo™.

EVOLUCION Y PRONOSTICO

En general, el ASc es uno de los tumores cutdneos
mds agresivos, con riesgo elevado de recaidas locales y
metdstasis, aun con un tratamiento intensivo.

Se describen elevadas tasas de recurrencia local, cer-
canas al 70%1.

En el ASpc, algunas series de casos encuentran una
sobrevida a los 5 afios de 10-35%, si bien en estadisticas
mas recientes se ha visto un incremento en la sobrevida
global a los 5 afios de alrededor del 50%, sobre todo en
los pacientes tratados con terapia multimodal'®.

En el ASpc se identificaron como factores de mal
prondstico: la edad mayor de 70 afios, el tamafo ma-
yor de 5 cm, la localizacién en el cuero cabelludo (con-
tra la facial) y los mdrgenes de reseccién positivos®.

Las caracteristicas histopatoldgicas identificadas
como de alto riesgo son la necrosis, la morfologia epi-
telioide y el Ki-67 mayor del 10%®* (Tabla 2).

Las metdstasis se producen, en su mayoria, por via
hemdtica, principalmente en pulmén, hueso, higado,
bazo vy, rara vez, por via linfdtica, en corazén y cerebro®.

El ST-T es de peor pronéstico, con una sobrevida
media estimada en 19-30 meses y solo un 10% a los 5
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afos*. Cifras de sobrevida igualmente desfavorables se
registraron para el ASrt®.

Clinicos | Histopatoldgicos

Edad mayor de 70 afios Necrosis

Tamafo mayor de 5 cm Morfologia epitelioide
Localizacion en el cuero cabelludo
(contra la facial)

Margenes de reseccion positivos

Ki-67 mayor del 10%

ANATOMIA PATOLOGICA: COMUN A TODOS
LOS ANGIOSARCOMAS CUTANEOS

Se pueden observar grados variables de diferencia-
cién, aun en diferentes dreas de un mismo tumor. En los
AS bien diferenciados se observa un patrén angiomato-
so (Foto 5), con canales vasculares dilatados, revestidos
por células endoteliales atipicas. Los vasos neopldsicos
invaden la dermis, con tendencia a formar anastomosis.
Algunas células endoteliales muestran grandes nicleos
pleomorfos e hipercromdticos que protruyen hacia la
luz en forma de pequefas papilas (Foto 6).

FOTO 5: Angiosarcoma con patron angiomatoso. Canales vasculares dilata-
dos, de formas y tamafios irregulares con tendencia anastomotica (HyE, 40 X).

FOTO 6: Angiosarcoma con patrén angiomatoso. Células endoteliales atipi-
cas, de nicleo prominente que disecan los haces de coldgeno (HyE, 100 X).
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En cambio, en los tumores menos diferenciados, es
posible observar un patrén sarcomatoso o sélido, con
proliferacién de células endoteliales atipicas, pleomorfas,
poligonales o ahusadas, con importante actividad mitdti-
ca y espacios vasculares poco definidos* (Foto 7). En es-
tos casos, es complicado diferenciarlos de otras neoplasias
malignas. El diagnéstico diferencial con otros sarcomas,
carcinomas y melanoma puede ser dificultoso.

En ocasiones, se observa el signo del promontorio, en el
que una vénula o arteriola normal protruye dentro de un ca-
nal vascular atipico. Este signo no es patognoménico, ya que
se presenta también en el SK'y puede estar en las PVAPRT.

Paradéjicamente, el menor grado de diferenciacién no
se correlaciona con el prondstico. Se considera que todos

los AS son de alto grado y letalidad®’.

FOTO 7: Patrn mixto. En la dermis reticular: aspecto sélido con marcada prolifera-
c6n celular atipica, mitosis y espacios vasculares poco definidos. En la dermis papilar:
¢l componente angiomatoso provoca la diseccion, por parte del tumor, de los vasos
normales preexistentes, configurando el signo del promontorio (HyE, 100 X).

Inmunomarcacion

Es un tumor que expresa marcadores del endote-
lio vascular (CD31) y linfdtico (D240). El primero es
el marcador mds sensible y especifico (Foto 8). Otros
marcadores posibles son: VEGE, CD34, vimentina,
podoplanina, FVIIIRA (antigeno relacionado con el
factor VIII) y UEA-1 (Ulex europeous agglutinin)®.

Estudios por imagenes

La resonancia magnética puede utilizarse para eva-
luar la extensién local del tumor primario. El AS se
destaca bien y la enfermedad casi siempre es mds ex-
tensa que lo que se observa en la clinica. La tomografia
computarizada con contraste es util para evaluar los
ganglios linfdticos regionales, los pulmones, el higado,
etc., en busca de enfermedad a distancia®.

TRATAMIENTO

Aun cuando el mejor tratamiento no estd clara-
mente definido para el ASc, la mayoria de las publica-
ciones coinciden en que la terapia multimodal mejora
la sobrevida. Se trata de intentar la cirugfa como pro-
cedimiento bésico al que se le agregan la radioterapia y
la quimioterapia en distintas combinaciones®.

En el caso de AS localizados y pequefios, debe realizarse
la cirugfa con margen de seguridad de al menos 3 cm'*®.

El problema principal radica en los tumores mis
grandes, en los que la escision completa con margen
amplio representa un desafio. Esto se debe a la ex-
tension y localizacién de las lesiones, a lo que puede
sumarse el tracamiento de RT o linfedema previo,
ademds de las comorbilidades en los pacientes afiosos.
En los tumores avanzados, la multifocalidad pone en
cuestionamiento la certeza de la obtencién de mdr-
genes verdaderamente negativos, aunque se utilice la
congelacién intraoperatoria®. En consecuencia, la tasa
de recurrencias es elevada®.

En el ASrt de mama se recomienda la reseccidn
radical de todo el tejido irradiado, que disminuye las
recidivas y mejora la sobrevida de las pacientes™.

La RT en el posoperatorio es recomendada por la ma-
yoria de los autores para mejorar el control local de la
enfermedad'?, aunque en el caso de ASrt es controvertida.

En cuanto al ST-T, la cirugfa agresiva de inicio, con
desarticulacién o amputacion, es la opcién quirtrgica
mds utilizada. Sin embargo, un estudio multicéntrico
reciente evidencia los beneficios del tratamiento de
perfusién del miembro aislado con TNF-a y melfaldn,
lo que evita la ampuracién®.

La quimioterapia sistémica estd indicada en los
tumores inoperables o metastdsicos. Los taxanos, do-
cetaxel y paclitaxel, y la doxorrubicina liposomal pa-
recen ser los mds efectivos. Asimismo, se propone la
quimioterapia metronémica, con dosis bajas diarias de
ciclofosfamida®.

A pesar de su origen vascular, la respuesta a la te-
rapia con inhibidores del VEGF (p. ¢j., sorafenib, be-
vacizumab, pazopanib) es limitada. Es posible que la
expresién en el tumor de vias angiogénicas mualtiples le
confiera resistencia a estos agentes’'.
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La inmunoterapia se ha utilizado en algunos casos

en forma exitosa, desde hace algunos afios con INF-a2a

e IL-2 solos o combinados con quimioterapia y radiote-

rapia y, mds recientemente, con el advenimiento de los
fdrmacos anti-PD-1°%>%,

El propranolol, antagonista adrenérgico no selecti-

vo de los receptores beta 1, 2 y 3, tiene un efecto an-

tiangiogénico probado en los hemangiomas infantiles.

En los Gltimos afios, se han comunicado casos de AS
tratados con este firmaco como paliativo y adyuvante
para mejorar el control de la enfermedad, sin efectos

adversos significativos®™*¢. (Tabla 3)

Quimioterapia

Terapia multimodal

- AS localizados: margen de 3 cm
- ASr de mama: reseccion de toda el drea

Cirugia irradiada
- ST-T: desarticulacion 0 amputacién
- Recurrencias elevadas
RT - Adyuvancia en POP. Controvertida la ASrt

-Taxanos y doxorrubicina liposomal
-Terapia metrondmica con ciclofosfamida
-Inhibidores VEGF: escasa respuesta
-Cirugia + RT + quimioterapia

Inmunoterapia - Anti-PD-1

Perfusion del miembro - Con TNF y melfaldn. Evita la

aislado amputacion en ST-T

b - Paliativo y adyuvante. Mejora el control

de la enfermedad

TABLA 3: Terapéutica del angiosarcoma cutdneo.
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CUESTIONARIO DE EVALUACION
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El angiosarcoma (AS) es un tumor de origen:
A- Solo arterial.

B- Solo venoso.

(- Solo linfdtico.

D- Endotelial mixto.

;Cudl de estas variedades de AS suele aparecer en las personas
jovenes?

A- AS posradioterapia.

B- AS de la piel de la cabeza.

(- Sindrome de Stewart-Treves.

D- AS en linfedema congénito.

Algunos de los siguientes sindromes pueden asociarse a AS. Sefiale la
opcion incorrecta.

A-XP.

B- Epidermodisplasia verruciforme.

(- Sindrome de Maffucci.

D- Sindrome de Klippel-Trénaunay-Weber.

Seriale el enunciado correcto sobre el AS de la piel de la cabeza.
A- Es més frecuente a los 50 afios.

B- Es mds frecuente en las mujeres.

(- Se lo relaciona con la exposicién solar.

D- Afecta un 50% a personas de raza negra.

;Cudl es el marcador inmunohistoquimico mds sensible para el AS?
A-(D31.

B- D34.

C-FVIIL.

D- Podoplanina.

En cuanto al tratamiento quirdrgico del AS (marque Vo F).

A- En tumores pequefios y circunscriptos, se sugiere cirugia con
margen de seguridad de 3 cm.

B- Es muy infrecuente la recurrencia.

(- La mayoria de los pacientes requieren ademds un tratamiento
adyuvante.

D- La opcidn quirdrgica habitual en el ST-T es la amputacién.
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7) Elsindrome de Stewart-Treves

A- Es el AS sobre linfedema congénito.

B- Da lesiones en el cuero cabelludo.

(- Afecta principalmente los miembros inferiores.

D- Se lo relaciona con el antecedente de cancer de mama.

8) ElAS delapiel de la cabeza (marque V o F).

A- Corresponde al 10% de los ASc.

B- Compromete principalmente el rostro.
(- Presenta prurito intenso.

D- Es frecuente la cefalea.

9) ElAS posradioterapia (sefiale la opcion correcta).

A- Es la variante menos frecuente de AS cutaneo.

B- Siempre asienta sobre piel con linfedema previo.

(- Suele manifestarse un afio después de realizada la RT.
D- Hay que diferenciarlo del AS del parénquima mamario.

10) Con respecto al tratamiento farmacoldgico en el AS, sefiale la opcidn

correcta.

A- EI AS no responde a la quimioterapia.

B- No tiene indicacion de inmunoterapia.

(- La perfusion del miembro aislado con melfalano y TNF se utiliza
en algunos casos de ST-T.

D- No se puede hacer quimioterapia si previamente se realizd RT.
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